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第1章緒 論
病
① 近位尿細管の障碍l乙依り，蛋白尿，糖尿，ア
通常量の V.D Ir.反応し得ざる V.D抵抗性伺偉 ミノ酸尿を特徴とするD.ebre-de Toni-
病 (V.D resistente Rachitis)の存在は古くより Fanconi症候群 
知られτ居たが，其の病理機序は近年に至る迄混頓 ① 同じく近位尿細管の障害ではあるが，特にP
とし，分類・名称も雑多を極め，我々の理解を困難 再吸収障害児依り，低P血症，高P低 Ca尿
ならしめて居たが，近年 Fanconi等ωの研究によ 症， Pクリアランス増加を特徴とする燐尿崩
って可成り明確なる病因的分類が行われる様になっ 症 
Tこ。 ④ 遠位尿細管の障害I乙依り，酸塩基平衡の失調
予等も彼等の説lζ習って予等の症例を， を来し，アチドージスの著明なるLight-
① 糸球体の障害に依り， Pの排世障害を来し， wood~Albright 型腎性アチド"-~ス
高 P低 Ca血症を主徴とする高燐血症性向債 の4群K分類し(表 1)，先に発表したがω〈3〉，症例
表1. V. D抵抗性向懐病の各種病型と当教室の症例数
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総数 16例中で半数を占め，且つ治療的にも最も興
味ありと思われるのが燐尿崩症である。
本症は 1937年 Albrightet a1.ω が Rickets
resistant to vitamin D therapyの名にて初めて 
詳細なる研究を発表して以来， genuine Vitamin 
D-resistente Rachitis， refraktare Rachitis， 
fami1iare Spatrachitis， essentielle hypophos・
phataemisehe Rachitis， idiopathische Osteo-
malazie，primare resistente Rachitis，Mi1kman 
Syndrom等の種々の名称の下K数多くの報告が為
され，最近では， Swoboda(へ Tobler(への詳細な
る報告があるが，本邦K於ては明らかに本症なりと
分類した報告は殆んどその数を見ない。
予等は本症8例を経験し，其の病態生理並びに治 
療に就き若干の知見を得たので報告する。
第2章研究材料並びに方法
第 1節検査材料
症例は千葉大学小児科K入院せる V.D抵抗性向
偉病 15例中，諸種の検査の結果燐尿崩症と診断さ
れた 7例及び国立千葉病院に入院せる 1例である。
第2節検査方法
血清並びに尿中 Caは Sobelの方法〈7〉，血清並び 
l乙尿中Pは Yangburg&Yangburgの方法m，血 
清 Ptは Shinowara， Jones & Reinhart の方法 
m，静脈血 CO2量は VanSlyke-Nei1の検圧計を
1.Natelsonet a〉，血清クエン酸は11〉〈10用い測定〈 87.2，88.7，84.0%，平均 86.6%，同 Ca再吸収率 99.7，
の方法〈12〉，尿中アミノ酸は Northropの方法(13)に 
て測定した。腎機能中濃縮能試験は Fishbergの方
法(14〉，クリアランス試験は金子の簡易法(15)(16)Iζて
Cthio Cpを測定し，叉2例に於ては Cp正確を期す
る為点滴液中に p32を混和した。赤血球溶解液ラヂ
オオートグラムは Ruppu. Swobodaの方法(17)に
て作製した。
第 3章症例報告
第 1例篠O真O子初診時年令 1年 4月女
主訴歩行障害
家族歴 同胞3名中第2子，第3子は本報告中第
2例である。
現病歴.生後7カ月頃迄は発育良好であったが，
1年 2月比至るも歩行不能であり，且つ泳浴時等に
大腿の開排を厭悪するので，保健所を訪れたが，レ
線検査の結果は診断不明であった。 1年 3月頃より
下腿の内管に気付き，昭和 27年 7月30日千葉大学
小児科l乙入院した。
現症 身長 69.9cm，体重 8.0kg，体格梢々小，
栄養柏々悪，歯牙発生4/4，大泉門尚開大 (25x 40 
mm)，胸廓に肋骨念珠を認め，下肢に O脚を認め
tこ。腹部に軽度に膨隆し，肝・牌共 1横指之を触知 
した。 
検査所見 
Hb 82%，赤血球数387万，白血球数 9400，同分 
類 0，6/0，0，2，22/65，5/0 !Lして程度の貧血を認 
め， 2000xツ反応陰性，血沈 1時間値 18，糞便に異
常を認めなかった。血清 Ca8.3 mg/dl，P 3.9 mg/dl 
で共に減少し，血清 Pt24.5 S. J. R. U.で増加を示
した。血清 CO2量 45.2Vol %， K 18.88 mg/dl，Na 
402.5 mg/dl，Cl 385.2 mg/dl，血清総蛋白 7.18g/ 
dl，アルブミン 4.67g/dl，グロプリン 2.51g/dlで，
肝機能検査では，高田 O本，クンケル 8， デモール 
1で何れも正常であり，叉血清梅毒反応も陰性であ
った。尿は弱酸性で蛋白，糖共に陰性，ウロピリノ
ーゲンは正常であったが， Sulkowitch試験は常に
陰性で，叉 P/Ca比は 17.5，アミノ酸は 149.0， 
108.0， 111.8平均 122.9mg/24時間尿で，何れも増
加を示した。腎機能検査では濃縮能は正常で，叉3
回I乙豆り施行せるクリアランス試験の結果は，夫々 
G.F.R.が 120.89， 140.48， 136.19 cc/min，平均
132.52 cc/min，Pクリアランス平均 17.63cc/min， 
水分再吸収率 99.9，99.9，99.9%，尿細管P再吸収率
99.7，99.7%で P再吸収率のみが選択的に障害され
て居Tこ。赤血球溶解液ラヂオオートグラムは ATP
宇 KreatinP04であった。骨のレ線検査では著明 
な何倭病様所見を呈して居た(附図 1a)。
第 2例篠O透初診年令 10月男
主訴発育障害
家族歴同胞 3名中第3子。第 1例の弟。
現病歴生来感冒を引き易く，叉人一倍発汗し易
かったが，他l乙異常はなかった。燐尿崩症に家族性
発現が多く，且つ姉が本症である為，生後間もなく
より，約3カ月間隔にて繰返し外来にて健康診断を
行い観察せし処，生後 10カ月に至りレ線的に何偉 
病所見を呈する様になった為，昭和 30年 9月 20日
入院した。 
現症身長70.6cm，体重 8.9kg，体格・栄養共に
中等度，顔貌・顔色共lζ正常，胸廓に肋骨念珠を認め
たが四肢に異常響曲は認められなかった。腹部に膨
隆して所謂蛙腹を呈し，肝 1横指，牌は辺縁を触知
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した。大泉門は聞大し 39x42mmであった。
検査所見 
Hb 75%，赤血球数437万，白血球数9300，同分
類 0，0/0，0，3，21/73，3/0で異常なく， 2000xツ反
陰性，血沈 1時間値6，糞便K異常を認めなかった。
血清 Ca9.4mg/dl，P 3.5mg/dl，Pt 20.7S.]. R. 
U.，静脈血 CU2量 43.9%，クエン酸0.94mg/dlで， 
Caは正常であったが， P，クエン酸の低下， Ptの上
昇が認められた。血清総蛋白 6.5g/dl，アルブミン 
4.35g/dl， グロプリン 2.16gjdl， 肝機能検査では 
B.S.P.30分後 0%，高田 0本，チモー ノレ 9.2，クン
ケノレ 1で何れも正常であった。尿は弱酸性，蛋白，
糖共lと陰性， Sulkowitch試験は常K陰性であり，
尿 P/Caは7.9で増加を示し，叉24時間尿中のアミ
ノ酸は 33.8mgで正常であった。腎機能検査では濃
縮能は正常であった。赤血球溶解液 p32ラヂオオー
トグラムは ATPくKreatinPU4であった。骨レ線
像は著明な向偉病様所見を呈して居た(附図 2a)。
第 3例日O部O造初診時年令 1年 10月男
主訴 ①発育障害 ②栄養不良
家族歴 同胞なく，特記すべきものなし。
現病歴 生来感冒・下痢等l乙擢患、し易かった。生
後 10月lζ歯牙発生; 15月に一時掴り立ちが可能と
なったが， 17月の頃よりそれも不能となり，且つ顔 
色蒼白，るい痩が目立って来たので，昭和30年 1月
18日千葉大学小児科に入院した。 
現症 身長 71.0cm，体重 6.99kg，体格小，栄養 
極めて不良，顔色蒼白，頭蓋は四角頭型を呈し頭皮
静脈の高度の怒脹を認め，且つ大泉門ほ 38x44mm 
に尚聞大して;居Tこ。胸廓は著明なる肋骨念珠とハリ
ン氏溝を有し，脊椎に高度の後替を認め，下肢はX
脚を呈す。腹部は膨隆，所調蛙腹の状を呈し，肝を 
2.5横指に触知す。歯牙の発生も遅延して尚 2/2な 
り。 ‘ 
検査所見
Hb 96%，赤血球数448万，白血球数 12，800，同
分類0，0/0，0，2，27/67，4/0，血沈 1時間値8，2000 
×ツ反陰性，糞便l乙異常を認めなかった。血清 Ca 
7.8mg/dl，P 2.1 mg/dlで共l乙著明l乙減少し， Pt 
23.1 S. J. R. U.で上昇を認めた。血清 Na322.9mg 
/dl，K 20.0 mg/dl，Cl 385.5 mg/dl，総蛋白 7.4g/ 
dl， アルブミン 4.25g/dl，グロプリン 3.15g/dlで
何れも正常範囲であったが，クエン酸は平均1.59
Ihg/dlで稿、々低下して居た。血清梅毒反応は母子共
に陰性であった。尿は弱酸性，蛋白・糖共に陰性，
Sulkowitch試験は常に陰性であった。腎機能検査
では濃縮能正常，血中残余窒素量は :~9.45 mg/dlで 
あった。骨レ線像は大腿骨2ヵ所，排骨 1カ所，携
骨 2カ所，肋骨2カ所民病的骨折を有する重症{句偉
病の像を示した(附図 3a)。
第4例宮O幸O 初診時年令2年 1月男 
主訴 ①歩行障害 ② O脚
家族歴健康なる両親の第1子，他民特記すべき 
ζとなし。
現病歴満期安産，、生下時体重2，590gm，乳児期
には格別気に付く事はなかったが，歩行開始が遅延
し生後2年で，且つ歩きつきがヨチヨチとして拙劣
であった。又約 1カ月前より下肢がO脚を呈して来
たのに気付き来院，昭和32年 1月2:3日入院した。
現症身長73.0cm，体重 8.485kg，体格小，栄養
不良，頭部は四角頭を呈し，頭皮静脈の怒脹著し
く，且つ大泉門は尚開存 (5x5mm)す。胸廓l乙於
ては肋骨念珠著明，下肢はO脚を呈す。腹部は膨隆
して蛙腹の状を呈し，肝2横指lζ触れるも牌は触知
せず。歯牙発生は 8/8なり。
検査所見
血清 Ca9.0 mg/dl， 血清 P2.3 mg/dl，Pt 17.3 
S.]. R. U. R-て Pの減少， Ptの上昇を示した。血清
Na 322 mg/dl，K 15.99 mg/dl，Cl 388.5 mg/dl， 
クエン酸1.0mgjdlで減少を認め，白情総蛋白 6.0 
g/dl， アルブミン 2.3g/dl， グロブリン 3.7g/dl， 
CU2 41.90 vol %であった。尿は弱酸性，蛋白は時
に弱陽性となるも糖は常に陰性， Sulkowitch試験
も常に陰性で，尿 P/Ca比は 33.6と著明な増加を示
したが， 24時間尿中のアミノ酸は 37.5mgで正常で
あった。腎機能では膿縮能正常，残余窒素は 59.1
mg/dl，p32を用いたクリアランス試験は Cthio70.7， 
CP32 46.37 cc/minで，尿細管P再吸収率は 34.4%
と著明な低下を示した。赤血球溶解液ラヂオオート
グラムは ATPくKreatinpu4であった。骨レ線像 
は著明な何偉病様所見を呈して居Tこ(附図 4a)。
第 5例鵜O弘O 初診時年令2年 5月女
主訴 ①歩行障害 ① O脚
家族歴 同胞5名中第4子，内2名は生後間もな
く死亡せるも原因不詳。
現病歴 生来健康であったが歩行開始が遅延し 1 
年 8月，同時にO脚に気づいた。叉歩行が拙劣でヨ
チヨチ歩きしか出来ず。而も転倒し易い。約半月前 
百日咳に擢患，併せ治療する為，昭和 29年 7月 20
日当科に入院した。
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現症身長 80.5cm，体重 10.0kg，体格小，栄養 17，400，同分類 0，2/0，0，5，29/63，1/0，2000xツ
中等度，頭蓋花形態異常なく，大泉門は既に閉鎖 反陰性，血沈 1時間値36。血清 Ca5.1 mg/dl，P 
す。胸廓K於ては著明な肋骨念珠を認むるも，背柱 4.2 mg/dl， Pt 19.4S. J. R. U.rc.て Caの著明な低
は正，下肢は O脚を呈す。腹部は軽度に膨隆し，肝 下と Ptの上昇を認めた。 CO252.7vol %， クエン 
2横指に触れるも牌は之を触知せず。 酸1.12mg/dl，肝機能検査はチモーJレ (2.1)，クン
検査所見 ケン (8.3)共に正常，血清梅毒反応も陰性であっ
血液像は， Hb 78%，赤血球数490万，白血球数 Tこ。尿は弱酸性，蛋白・糖共に陰性， Sulkowitch 
14，200，同分類 0，2/0，0，6，29/62，1/0，2000 xツ 試a験は常に陰性で， P/Caは 37.7と著明に増加し，
反陰性，血清 Ca10.2 mg/dl，P 2.56 mg/dl，Pt 17 24時間尿中アミノ酸は 54.8mgで正常であった。腎 
S.J.R.U. KてPの減少， Ptの上昇を認め， K 17.6 機能検査では濃縮能正常， p32使用せるクリアラン 
mg/dl， Cl 400.4 mg/dl， クエン酸1. 34mg / dl1[. ス試験では Clthio 180.7 cc/min，Cl p32 33.17ccl 
て，クエン酸の減少を認めた。血清総蛋白 7.42g/ min で細尿管 p32 再吸収率は 8 1. 8~るであった。赤 
dl，静脈血 CO2量 45.41vol %，肝機能検査は， B. 血球溶解液 p32ラヂオオートグラムは ATPくKrea・ 
S.P.O%，チモール 2.9，クンケJレ5.7と何れも正常 tin P04であった。骨レ線像は撰骨2カ所，緋骨 1
ヵ所に病的骨折を有する著明な何偉病様病変を示し)，滴で(十1であった。尿は弱酸性，蛋白スルフォ
末吉 0.5偽，糖陰性，沈査では赤血球が 1強拡大視野 た(附図 6a)o
に 2~3 コ認められた。 Sulkowitch 試験は常に陰 第 7例稲O孟初診時年令 13年 10月男
性であった。腎機能では膿縮能正常，クリアランス 主訴①歩行障害②四肢の変形
試験の結果は G.F. R，R. P. F，R. B. F，F. F，R. 家族歴 同胞 7名中第 5子，第3子(兄)K骨の 
R，共に凡々正常範囲内であった。尿細管P再吸収 変形を有する者あり。
率は不幸にして測定に失敗した。骨レ線像は著明な 現病歴生後より発育が遅延し，歩行開始は 2年
{句偉病様所見を示した(附図的。 であった。小学校入学頃より歩きつきがおかしくな
第6例大O友O 初診時年令 1年 11月男 り，且つ足が曲って居るのlζ気づいた。下肢の変形
主訴①歩行障碍②手指の痘撃 並びK歩行の拙劣は，其の後年長するに従い増悪す
家族歴 同胞なし。両親が血族結婚(従兄妹同志) るので，昭和 33年 7月28日千葉大学小児科に入院
母親が癒痛を有する他は特記すべき事なし。 した。
現病歴乳児期より発育が柏々遅延し，生歯は 11 現症身長 117cm，体重 23.5kg，体格小，栄養
月であった。 1年 3月比至るも尚起立・歩行共に不 中等度，顔貌・顔色共K正常，胸廓は左右不対称l乙
能な為某病院を訪れ， f句偉病を指摘され，チョコラ して肋骨念珠を認め，脊柱は側壁著しく，下肢は両 
Dの服用を指示されたが，服用 1カ月後に突然発熱 側共右に凸に屈曲じ，両側腔骨並びに排骨に外骨腫 
(380C)と共に両手指にテタニー様痘撃を発し数日 を認む，胸部理学的所見正常，肝牌は共に触知せ
間続いた。 1年 9月に至るも尚歩行不能な為，別の ず。
某医を訪れピタドール注射を 2カ月聞に 25本施行 検査所見
したが効なく，且つ数日前より再びテタニー様痘撃 血液像は Hb94%， 赤血球数 473万，白血球数
が現れた為，昭和 31年 2月9日入院した。 7800，同分類 0，2/0，0，2，62/34，0/0，2000xツ反
現症体格小，栄養不良，るい痩強し。顔貌・顔 よ二L 血沈 1時間値 17，血清 Ca11.5 mg/dl，P
8x12 ' 
色共K正常，眼球突出，口居チアノーゼ等なく，大 3.6 mg/dl，Pt 32.0 S. J. R. U.Kて軽度の P減少と
泉門は尚開存 (7x7mm)す。脊柱は後建し，胸廓 高度の Pt上昇を認む。血清クエン酸は 2.48mg/dJ 
K肋骨念珠著明，下肢はO脚を呈す。腹部は柏々膨 にて凡々正常であった。尿は弱酸性，蛋白・糖共に陰
隆するも，肝牌は共l乙触知せず，歯牙発生 8/2，四 性， Sulkowitch試験は常K陰性なるも， P/Caは4
肢は稿々緊張状にして，少しの刺激により手指にテ で凡々正常K近かった。腎機能では濃縮能正常，ク
7_P，G.F.R.93.8 cc/minリアランス試験の結果はTrusoタニ一様痘撃が現れ，助産婦手位をとる。 
sign (+)， Kubostek sign (ー)， Erb sign (ー〉。 リアランス 13.32cc/min，P再吸収率 85.8%で， P
検査所見 再吸収の撰択的低下を認めた。赤血球溶解液ラヂオ
血液像は Hb85%， 赤血球数 402万， 白血球数 オートグラムは ATPくKreatinP04であった。骨
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レ線像は何偉病様病変を示した(附図 7)。
第 8例吉O八O子初診時年令6年女 
主訴①歩行障害① O脚
家族歴 特記すべき事なし。
現病歴満期安産，乳児期は格別の異常がなかた
が， 2才頃より歩きつきがおかしいのに気づき，千
葉大学小児科を訪れ，クJレ病を指摘され，入院を奨
められたが家座の都合で治療出来なかった。最近発
育が悪く且つ下肢の変形が酷くなり O脚を呈して来
た為，昭和 33年4月 22日国立千葉病院小児科に入
院した。
現症身長98.6cm，体重 18.0kg，体格・栄養共
に中等度，頭部に変形を認めず。胸廓l乙て肋骨念珠
を認め，脊柱iζ前腎並びlと後襲撃を認む。下肢は著明
なO脚を呈す。
検査所見
血液像， Hb85%，赤血球数415万，白血球数 
4，200，同分類 0，2/0，0，2，30/60，6/0，血清 Ca10.5 
mg/dl，P 3.6mg/dl，Pt 20.4S. J. R. U. R.て， P 
の低下と Pt上昇を認む。尿は蛋白・糖共Iζ陰性， 
Sulkowiteh試験も常に陰性。腎機能では濃縮能正
常，残余窒素 19.6mg/dl R.て正常，赤血球溶解液 
p32ラヂオオートグラムは ATP宇 KreatinP04で
あった。骨レ線像は明らかにイ句偉病様所見を呈して
いた(附図的。
第4章研究結果及び考察
第 1節臨床的所見
第1項性別発生頻度
予等の症例の男女比は，男 5，女4であった。然
し乍ら， Swobada(5)のそれは男:女=4:7で女児
l乙多く，又 Wimberget al.(18)のそれは男:女=17 
: 9で男児に多く一定しない。性別発生頻度の差は
重要なものでないと考えられる。
第2項家族的発生
本研究群8例中 2例は姉弟例であった。又他民恐
らくは家族例を有したと思われる 1症例があった。
即ち 8例中 3例 37.5%に家族例が考えられた。
本症に家族例を有するとの報告は， Jampolis et 
al.(19)， Lightwood et al.(20)，G i1(21)等の発表以来
数多く見られ，最近でも Mitchellet al.(2九Lin-
neroth et al.(23)等の報告が見られ， single domi-
nant autosomal geneの存在により優性遺伝を行
うと考えられている。 MeCune(24)は共氏本症で、あ 
ったー卵性双胎の兄弟例を報じている。Linneroth
et al.はスエーデンの 27例の症例の家族を精査し，
内 13例 (48%)が 5家族に発した家族例なる事を報
じている。
予等の症例は未だその家系に就ての詳細なる研究
を施行していないが，或はより多数の家族例が発見
されるのではないかと考えている。
第3項地域別発生頻度 
8例は何れも千葉県下の症例であるが，その発生
分布は図 1の如くである。特に地方病的密集の傾向
は見られない。
図 1. 患者地域別発生分布図
第4項主訴について 
8例の主訴に就て多いものより挙げると，歩行障
害 6，下肢の変形 4，発育障害 2，栄養不良 Lテタニ
ー痘撃 1であった。
現在歴I乙就て検討すると，歩行開始の遅延は全例
有して居札歩行障害を含む乳児期発育障害が最も
大きな症状であると考えられる。
第5項初診時年令及び推定発症時期 
姉に家族例を有し生後より定期的lζ健康診断を行 
い発見せる第2例を除く 7例に就て初診時年令を見
るに， 1 年 4 月 ~13 年 10 月で，平均 3 年 4 月。叉
家人が何等かの症状に気づいたのは 1 年 2 月 ~2年
で平均 1年 9月であった。叉定期的に健診を施行せ
る第2例では 10月に至りレ線的に発病が認められ 
7こ。
従って本症は，先天的に存する腎の機能障害に起
因し，乳児期後半より満2年位の聞に骨病変が生
じ，何等かの症状を発するに至ると推定される。
第6項身長・体重に就て
本症に小人症の生ずる事は良く知ちれた処である
(2)(5)(25)。予等の症例に於ける初診時の身長・体重を
佐々木の標準表(29)を用いその標準値よりの偏差が
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標準偏差の何倍に当るかによって表わすと表2の如 
くである。即ち最年少の 1例を除く他の 7例が何れ
も身長・体重共に標準値K比し少い。篠本(26)は先に
偏差が標準備差 σのー2.58倍以上偏っている者を
小人症と定義し，望月(27)(28)は之が少くとも学童期
以後に於て当を得たる考えである事を立証した。予 
定の症例l乙此の定義を当て俵めて見ると，年長児の
1例(第7例)のみが小人症に該当し，他の 6例は
何れも学令期前ではあるがひどい偏差を有している
とは考えられない。即ち本症患児の身長は，症状の
現われる幼児期より徐々に遅延し始め，小児期後半 
l乙至りその偏差を大にして，小人症の範轄に到達す
るものと考えられる。
表 2. 身長・体重と標準偏差との比較
氏名|年令|身 長|体 重
篠O真 1: 8 69.8cmー0.72al 
篠O透 +0.35σ 8.9 1+0.58σ0: 10 70.6 
例は正常下界値であったが，本例は既に入院1こ。7
前 2月比豆り V.D治療を施行した後である為，そ
の影響K依ると考えられた。
第3項血清アルカリ Pt値比就て
全例上昇を示し，其の範囲は 17.0 ~ 32.0 S. J. R. 
U.で平均21.9S. J. R. U.であった。
第4項静脈血CO2量K就て 
5例に検査を施行した結果は，範囲 41.9 ~52.7 
vol %，.平均 45.8vol%であった。
第5項血清クエン酸値lζ就て 
6例l乙於て測定し，内 5例が異常低値を示した。 
範囲は 0.94 ~2.48 .mg / dlで，平均1.41mg/dlであ
った。
第6項其の他
其の他の血清電解質，血清蛋白，肝機能検査等の
測定値は何れも正常であった。
第7項考察
血清 Ca値に就ての従来の文献は， Fanconi et 
1: 10 
2: 1 74.0 
O 2: 5 
1: 11 
14: 0 117.0 
。
。。
 
-2.24σ-1.63σ 6.99日O部 
宮
71.0 
aI.<切り Swoboda(5)等は正常範囲内であると述べ， 
-1.32σ 8.22 -1.59σ 
-0.49σ 10.0 -0.63σ 
Fraser et al.(25)は本症にテタニーの発生する事は
-0.44σ 11.6 -0.54σ ないとさえ云っている。一方 Nelson(31)"Freeman 
-3.54σ 23.5 -2.34σ et al.(32)は低 Ca血症例もあると述べているが，此
80.5鵜 
大
手前
85.0 
吉 o 1 6: 0 1100.0 -1.46σ 18.5 十0.43σ の点lζ関し我々の症例8例中 3例が低 Ca血症， 内 
1例lζテタニー痘撃を見た事は極めて興味深い。更
第 2節血液所見 に長期経過中の観察をも含めると 8例中 4例に見ら
第 1項血清 Ca値に就て れ，本症には可成りの頻度比て低 Ca血症が生ずる
範囲は 5.1~1 1.7 mg/dl，平均 8.83 mg/dlであつ ものと考えられる。
た。症例別に検討すると， 8例中 3例が異常低値を 血清 P値は， V. D 2月間治療後の 1例を除く全
示し，内 1例に著明なテタニ一発作が生じた。 例が低値を示したが，本症が持続的低P血症を有す
第2項血清P値比就て る事は本症の特徴として多くの学者ω(5)(25) (30)(31)の
範囲は 2.1~4.2 mg/dl，平均3.2 mg/dlであった。 一致して認める処である。
症例別に検討すると， 8例中 7例が異常低値を示し l血清 Ptが全例高値を示した事も亦他の全ての報
表 3. 検査所見
| 
1 tl
。
。
。 
尿I血 液症 例 赤血球溶解液
p32ラデオ 
clp J 問クエン「 Eコ糖ノ酸 P/Ca濃目F|Pクリア己氏名ト1年令 mg I t: 1 cc/min オートグラム/dlmg/d SR.U1.Ca ×P%m酸g/dl 書| 「| ランスmga。♀ 3.9 24.5 32.4 ATP土 KrP04
篠 O合 
1: 8 8.3 122.9 17.5 正 I 17.臼45.2 /ー官案
3.5 20.9 32.9 43.9 0.94 ー0: 10 9.4 ATP<KrP0433.8 7.9 正/ 
2.1 23.1 16.4 1.59 ー1: 10 7.8 正/合日O部 / / / / 
2.3 17.3 20.7 41.9 1.0 46.372: 1 9.0 ATPくKrP04合 37.5 33.6 正宮
2.6 17.0 26.5 45.4 1.342: 5 10.2 十 .//ノ 正鵜 O ♀ // 
4.2 19.7 21.4 52.7 1.12 33.131: 11 5.1 ATPくKrP04合 54.8 37.7 正大
2.483.6 32.0 42.114: 0 1.7 4.0 ATP<KrP04稲 O合 // 
てιと1 6: 0 ATP=宇KrP04206i322 正//♀ / / / 
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告と一致する。
静脈血 CO2量は，本邦小児に就き測定せる松岡
(3)，山因。ベ阿部 (35)等の値と比較すると，測定せ
る5例が何れも正常値若しくは正常値下界にあった
が，本症には通常アチドージスが起らず，他の型の
腎性向偉病との鑑別点ともなり得るとする Fanconi
(1)(30)の説と一致するものである。 
一般に{句偉病l乙於て血清クエン酸値が低下する事
尿を呈するが， p摂取量如何に依つては尿中P量が
正常範囲内の事もあり，其の際 P/Ca比の上昇(正 
常 2---3)を見る事が有意義であると述べた。我々が
測定し得た症例中 4例迄が高度の上昇を示し， 1例
が軽度上昇であったが，本症に就てのその後の経過
中の P/Ca比は何れも高度の増加を示してい名。 
v.D欠乏性向偉病l乙於てアミノ酸の尿細管再吸ー
収が減少し， V. D投与が之を矯正する事は良く知
は， Harriison & Harr匂on(36う佐藤(37)等に依り報，られている (43)。然し乍ら Swoboda(5lに依れば本症
告されているが，本症例群に於ても測定せる 6例中
5例に低下が認められた。
最近血清中の CaxPの積はイオン積叉は“local-
calcifying-factor" と呼ばれく38〉，骨石灰化の局所的
因子として重要視されているが， 'Swoboda (5)は本症
に於ては此の積が 30以下であると述べた。本症例
群では平均 28.1(範囲 16 .4 ~42.1) で 1 例を除く他
の総ては33以下でイオン積の低下が認められた。
第3節原所見 、
第1項酸度・蛋白・糖に就て
尿酸は全例弱酸性，蛋白は 1例を除く 7例が陰
性，糖は全例陰性であった。
第2項 Sulkowitch試験に就て 
治療前の Sulkowitch試験(39)は全例常民陰性で 
あった。
第3項尿中 P/Carc就て
5例に於て測定し，平均 20.1(範囲 4.0--37.7)で
何れも増加していた。
第4項尿中アミノ酸に就で
4例lζ就き測定せる結果は平均 62.2mg/24時間
尿(範囲 33.8~122.9 mg/24時間尿〉で， 1例K排
世増加が認められたが， 3例は何れも正常値を示レ
第5項考察
尿 pHp::就ては，多くの学者は酸性であると報
じ， Swoboda(5)は pH 5.0~6.3 で本症は酸性尿の産 
生障害は見られぬと云い， Pedersen et al.(4)，Kajdi 
(41)等は之が本症の特徴であると述べている。蛋白・
糖K就ても多くは陰性であるとされ， Fraser等(25)
は時l乙糖の出現する事もあると報じているが，本症
例群に於ては 1例にのみの 0.5%，。蛋白尿が証明され
t:.。
尿中への Caの排世量が少く，治療前の Sulko・
witch試験が常K陰性なる事も多くの学者の一致し
た意見である(5)(25)(30)(42)0 Swo boda (5)は此処に著目 
し，本症の本態は尿細管P再吸収障害で，通常高P 
に於ては一般にアミノ酸尿の病的異常値は認められ 
ない。叉一方 Fraseret al.(25)は尿細管の機能障害
Iと起因する低P血症性 V.D抵抗性向偉病をアミノ 
酸尿の有無に依り 2種lと類別している。之等の相異
は夫々の学者の本症に対する概念、の相異若くは症例
の相異に起因するものであろう。我々の測定せる 4
例は， 1例のみ異常高値を示し，他の 3例は正常値
を示していた。
第 4節腎機能
第1項濃縮能lζ就て
全例正常であった。
第2項 Pクリアランス試験lζ就て
4例K施行した処， Pクリアランス値は平均 27.61
cc/min (範囲 13.32~46.37 cc/min)，尿細管P再吸
収率は平均 72.2%(範囲 34 .4 ~86.6%)で， Pクリ
アランスの増加， P再吸収率の減少が認められた。 
叉 2例ではP以外の Na，.K，Cl，Ca，H20 のー再吸収
率の検索を行ったが，、何れも正常値を示していた。
第3項考察 
本症が如何なる病因に依り向偉病様、病変を呈する
か，叉何故 V.Dが無効であるかは未だ尚完全に理
解されてはいない。本症に於て腸管よりの V.D 吸
収機序l乙障害のない事は Albrigh t et al.仰に依り
示され，叉鉱物質沈着の内的機序に障害がないであ
ろうという事もLiridquest et al.(的， Fraser et 
al.(45)等が推定している。叉上皮小体の原発的乃至
は二次的機能克進が Albrightet al.(4)(46)により推一 
定され，本症の 1例に上皮小体の試験切除を施行し
て血液所見の改善を見たが(4うLinder et al.(47)の
例では増殖せる土皮小体の切除に依って格別の変化
が粛らされず，上皮小体!との関係は今尚詳らかで、な 
い。此処K近年多くの学者に依り認められた最も重
要なる病因は，尿細管上皮よりのP再吸収障害K依 
る尿中へのP喪失である。 Swoboda(5)は本症3例の
Pクリアランス値を測定し図 2の如く示した。同図
I乙我々の測定し得た症例のPクリアランス値を添え
• • 
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図 2. する一法として， Pの有 
Pクリアランス P再吸収率 機的結合障害殊に所謂 
“エステルーP"の結合障
10 
ーー一ー・.‘-:.'.:'・.ー-・.・・. 
80 • 
赤血球内のエステJレー P
をi膚紙電気泳動法I乙依り 
70出:凶勧揚議 展開，研究を行った。彼 
60 
等は本症に於ては図3の 
Swoboda 佐 藤 如き特有な像を示し，
九 ATPくKr・P04 となる 
~4.4九 が，高単位の v. Dを持
比較対照した。同時K施行せるその他の電解質クリ 続的に投与する事に依り正常人民見られる像， ATP 
アランス値が正常であり，且つその他の腎機能検査 >Kreatin PO岳民復帰する事を見出した。
結果が正常である故，予等の症例lζ於ても亦尿細管 予等も之氏習い，同様の研究を 6例lζ行った処，
の撰択的P再吸収障害が重要なる病因を構成してい 正常像は 1例も見られず，且つ4例は特有なる
ると云えよう。 ATPくKreatinP04の像を示していた。
第5節赤血球溶解液ラヂオオートグラム 第6節骨レ線像に就て
前節lζ述べた如く，本症の重大なる病因が尿細管 本症の骨レ線像が伺偉病様所見を呈する事は多く
のP再吸収障害にあるという事は，現在多くの学者 の学者の一致した意見である。
の一致した意見ではあるが，それのみでは尚説明不 骨幹部は骨梁が粗で且つ石灰沈着が不充分であ
充分とする学者も一部に存する(25)0 Swoboda et 9，屡々屈曲と時K病的骨折が見られ，中間部の石 
f正常値
的正常Ye 患児
害があるならんと推定
し， p32を以て標識せる開平均301 市内 
内図的因子としての酵素系の障害を探求b(5)(15)1.a 灰化層は拡がり盃状を呈し且つ境界が不鮮明とな
図 3. り，骨端部化骨核も不整形で骨幹部と同様不鮮明な
る像を呈する。然レ乍ら骨端部化骨核の発達l乙関し
ては Swoboda(5)が可成りの遅延を示すと云うに反
し， Moll u. Schmidt(50)は D欠乏性向健病の夫れ
と異り遅延せず年令相等の発達を示すと述べ，一致
した意見を見ない。
予等の症例は表4の如くである。年少者Iζ就ては 
就ては大Iζ才以上の者61)，(5の標準発育図Wilkins
和田のアトラス(52)を参照して比較すると，軽度の遅
延を示した者2例で，他は特に明らかな遅延は認め
られなかった。
氏名|性|年令|骨核数|正常値|判定
篠O真
篠O透
日O部
宮 。
。
。
鵜 O
大
稲 O
士仁七3 
女 
男 
男 
男 
女 
男 
男 
女 
1: 8 
0: 10 
1: 10 
2: 1 
2: 5 
1: 11 
14: 0 
6: 0 
2 
2 
2 
3 
3 
3 
14年相当
6年半相当
3 
2 
3 
3 
3 
3 
遅
正
遅
正
正
正
正
正
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叉 Fraseret al.(25)は本症の中でプミノ酸尿を伴 が，全く無効で， 3月後にはレ線的lと明らかに再発

う者l乙レ線的変化が高度である事を指摘している 像を呈するに至った(附図 1c)。
s
が，予等の症例中には病的骨折を有する者が 2例存 此処で患者を再度入院せしめ，再びパロチン， v. 
在し，此の中の 1例に尿中アミノ酸値を測定した 'D併用療法を行い著効を得，更に以後1年間週 1回
処，病的異常値は認められなかった。 v.D 60万単位の注射を行って治癒の状態が得られ
第 7節治療経過 ている(附図 1b)。一
治療経過は比較的長期 (1年半 --5年半)rc.豆り 第2回目の治癒、後患者の負担を少く且つ効果を維
経過を観察し得た 5例l乙就き述べる。 持せしめんが為の試みとして， A.T.10を半月rc.2
①第1例篠O真O子(表 5) 日間， 1日1.5ml宛の内服を行わしめたが， 1年 3 
36日聞に v.D 480万単位を注射したがレ線的l乙 月托して血清 Caの低下と共に脱灰傾向の出現を見
は全く無効，血清 Caは反って低下し， P，Ptは不 るに至った。前回無治療 1年lζて脱灰傾向を見てい
変で、あった為ノTロチンを併用した。 る故，此の量の A.T. 10を用いた維持療法は全く
併用後 10日自にはレ線的lζ僅かな効果が認めら 無効であったといえる。
れ， 40日自には血清 Ca値が正常化すると共にレ線 ①第2例篠O透(表 6) 
的に可成りの効果を認めた。血清 P及び Pt値には 20日聞に豆り 180万単位に及ぶv.Dを投与した
格別の変化がなかった。 100日目頃より血清 Pも上 がレ線的K全く無効であったので， V. D・パロチン
昇してレ線的に卓効を奏し， 5月即ち総計 v.D 併用療法に切換えた。 
7，440万単位，パロチン 420mgを使用してレ線的に 併用後 20日自民は血清 Pが柏々上昇し始めると
略々治癒を認め，血清 Pt値も略々正常に近く快復 共にレ線的改善が見られ， 2月半にして血清 Ca，P 
した(附図 1b)。 が略々正常値lζ復し，レ線的にも可成りの改善が見
此処で治療を中止し経過を観察した処， 9月迄は られ， 7月即ち総計 V.D 4，200万単位，パロチン 
尚レ線的，血清化学的に治癒の状態を維持したが， 230mgを要して略治の状態を得たが，血清 Pt値の
1年比して Pt値の上昇と共に骨の脱灰傾向を現わ みは尚上昇を示していた。
し，以後 V.Dを連日 2万単位経口的に投与した 以後経済的理由K依り退院し， V. D 60万単位を 
10日に 1回注射し， 9ヵ月後血清 Pt値を除き全く
表 5. 治療経過(篠塚姉)1j4m 
表 6. 治療経過(篠塚弟， 10m)
清レ線|血
使用薬剤量I I 治療種別|期間 l
効果 Jca¥ P ¥ Pt
治療前 1 1 1一割竺恒T 
D 単独 I や?叶二上
1 
一__1一20日|D180 ¥一 
却P>併.用|同凶O日|巾P3:2互込E叶吋 
|1印
2
月置雪有工了司戸司l 
|2月半 1 ~3部副*l10.8 [5.95[19.0 
1 I 17月|開324略吐 
以後 D60万 1xj10日 
D D 180077 I:@:治 [8.79¥5.4¥19:4函 T9月I
以後 A.T. 10 2日 (3.0cc)!半月 服用 10月閉
会TZl10月|幻 10125|
以後 A.T. 10 2日 (3.0cc)/半月 服用 5日開
会T21ml会2101再発 18.7 15.7119.0 
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治癒の状態K至った(附図 2b)。 れ，殆んど治癒の状態に迄至っている(附図 3b)。
此処で第 1例同様、 A. T. 10を半月比 3ml投与し 血清 Pt値は依然高値を示している。
たが無効で， 10月比して脱灰傾向を認め， 15月にし ④第4例宮O辛o (表 8) 
てレ線的再発を見た(附図 2c)。 21日間の 360万単位に及ぶ V. D療法は血清 Ca
①第3例日O部O造(表 7) 並びKPの或程度の上昇を来したが， レ線的効果が
本例は第6例同様病的骨折と低 Ca血症を伴う重 極めて微かであった為ノTロチンの併用を行ったd
症例である。 併用 1月半にしてレ線的K可成りの効果を収めた 
22日間K V. D 120万単位を注射し，血清Pのみ が，血清 Caが檎々低下気味となった為， V. D，パ
精々上昇傾向を示したがレ線的Kは全く無効であっ ロチン K加えて A.T.10の三者併用とし 4月半民
た為，パロチンの併用を開始した。 て著効を収めた。此の時血清 Caが高値lと過ぎた為
併用後半月にして血清P値が可成り改善すると共 治療を中止せんかと迷ったが，使用量を減じ且つ再 
Kレ線的徴効を得， 1月lとして可成りの効果を見た 三血清値 Caを監視しつつ継続した処，間もなく正
が家庭の事情に依り退院，治療中止の止むなき K至 常値K復し，更に 1年後レ線的改善が少しずつ進行
った。 しつつある(附図 4b)。
表 7. 治療経過(日下部 1j11 m) 表 8. 治療経過(宮O幸o 2j 1 m) 
治療種別 
/1 
pT吋|半月|:2h194川9
一 一 一 戸
治療種別 
D D2580万 
P 併用 4月半 P460m10g -t十 13.4 3.8 34.2 A.T.A.T.10 45cc 
E>減量 
/1 1年 A. T. 10 -t十 
15日/1月
投 与
.4 
⑦第 6例大O友o (表 9)
1:月23T吋 1 誌い11 1 
本例はレ線的lζ多数の病的骨折を有する重症例
で，特に目立つ特徴は血清 Caの異常低下と再三託
宣って反覆せるテタニ一発作で、あった。
型の如く 20日聞に V.D 150万単位を注射せるも
全く無効で、あった為ノTロチンを併用し，半月民てレ
線的l乙僅かな効果を認めた。
併し乍ら 40日I乙至るも其の効果は依然微々たる1年後再度悪化して入院したので，先ず A.T.10 
のみを使用し， 1日1.5mlの連日投与を行い， 6日 ものであり，而もクエン酸の併用投与に依り却って
にして血清 Caの或程度の上昇とレ線的に微かな効 テタニ
怖
一発作を誘発する事もあった。此の依復遅延
果とを認めたが，効果が少き為パロチンを之に併用 の理由は血清 Caの上昇が依然麗らされぎる為であ
した処，半月にして血清 Caは正常化し， 2月にして ろうと考え， Caの吸収，血清 Ca上昇作用に優れた
日目にして9を加え三者併用療法とした処A.T.10こ。T著効を得 
以後経済的理由lとより退院し， V..D 60万単位を 血清 Caの上昇と共にレ線像の改善を見るに至り，
週 1回注射して経過観察中であるが， 2年後のレ線 3月(パロチン併用後4月半)には血清 Pt値を除
像は効果が維持されているばかりか反って改善さ くレ線的，臨床的の総てが治癒の状態になった。
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表 9. 治療経過(大木 1j11 m) 1937年 Albright，But1er & Bloomberg(4)等が
極めて大量の V.Dを使用し効果を収めて以来， V. 
D大量投与が ζれ迄本症に対する殆んど唯一の治療
法であった。従来の報告を見るに何れも 1日量 10--
H 
P D1560万 
D 〉併1月半 P 70mg 什 
A.T.10 用 A. T. 10 
8.2215.7 19.2 
12 cc 
1 2月半 
DP2112000m万g 
十件A. T. 10 8.76 
30 cc 
4月半 ED2主1曲4o5rccl治癒 10.12 7.38 
12司 d
唱 
i 
qb
に 
dO
灰向一発
万1H 
脱傾一再 
〈4〉〈53〉，而も 1--数年lζ亘って治療し，尚満足すべ 
一方叉 Bessau et a1.(56)は 1942年初めて dehy-
果を収めた事を報じ， Harison(57)も良効を得た事を
150万単位という莫大量の V.Dをー使用し(4)(5)(2)
き臨床的効果をあげ得なかったものが多い。 
Fraser et al.(25)は此の理由として，本症に何故 
V. Dが無効であるが未だ不明なる事，屡々 V.D 
の有効なる以前に V.D過剰症を来してしまう事の 
2点を挙げている。叉本症の病因Tこる腎尿細管のP
再吸収障害に対しても Harrison(54)，McCune(55)等
は再吸収を促進すると云い， Albright & Reifen-
stein(仰は反って再吸収を抑制すると述べ一定しな 
，。t
drotachysterol (A. T. 10)を V.Dj:乙併用して効
F H U1 i 問 
一円一
同υ
F
6hu-00
一4 報告したが，反対に Lussyく58)，Bakwin et a1.(5¥l)等H 
H 
以後退院し治療を中止せし処， 9月半にて血清 Ca.
の低下と共にレ線的脱灰傾向を認め， 1年にして完
全l乙再発， 2年にして更に悪化し再び歩行不能に陥
った(附図 6b)。
此処で前回の A.T. 10の卓効l乙鑑みて A.T. 10 
1日1ml宛 15日投与し，血清 Caの上昇があり，
歩行が可能化すると共にレ線的に僅かに石灰化増進 
の徴を認めたが，前回に比すれば其の効果は劣って 
いた。
第5章者 按
第、1節治療に就て
は無効であったと述べ， Fraser et al.(25)も本剤使
用の意義に関しては懐疑的である。
予等は V.D (A.T.10)，パロチンを併用して良
効を得たので此処K症例の治療経過を基として吟味
を行って見ょう。
第 1項治療効果のまとめ
5例の V.D又は A.T. 10並びにパロチンの併
用療法開始より効果発現に至る迄の時期を表 10 K 
一括すると，レ線的微効が先ず現われ，次いで効果
が明瞭化する頃血清 Ca，Pの正常化が来り， 4月半
~7 月で多くは治癒するが，之は先の諸家の報告例
と比較して可成り早い効果である。血清 Ca，Pの何
れが早く正常化するかは症例に依って異るが， Ptは
正常化した者1例のみで，最も遅延する傾向 lζ あ
る。
表 10. . V. D (A. T. 10)・Parotin併用療法に依る効果発現迄の時期
血 清 レ 線
備 考
正常化 P 正常化 正常化 梢々効(効|著効|治 癒
1月 
篠O透 
篠O真 
2月半 
日O部 1月
(第2
H 
回)半月
大 O 2月
宮 O 正常 
3 月 
1 月
半 月
正常
併投用前のD単独常
与で既に正
1年にて末
5月 
一
一
一
一 
10 
司王
三下
日 
月 
月 
半 月 
D単独半月 
1 月 
1 月 
1 月 
半月 
1月半 
1月半 
3 月 
2月半 
2 月 
2月半 
4月半 
5 月
7 月
4月半 
1年にて末 
Y合 療 中 止 
用イ吏A. T. 10 
A. T. 10速 併用に
て急 に好転
A.T.10併用にて促進
ρ'4 之』 第 35巻-2054ー 千 葉 医 づ二a ヱ:s; 誌
雑
一方 Ca xP (イオン積)の面より見ると， レ線
的Iζ治癒叉は略治l乙至った時のイオン積は，表 11
の如く全例 50以上であった。 Ca，Pの溶解積は 55
であり，之以上では脱灰が生じ得ないとする Alb-
right(舶の説との一致が見られた。
表 11. 治療前及び治癒時のイオン積比較
療 目Ij 癒 時|治
32.4 57.7 
32.9 64.3 
16.4 55;2 OO 
21.4 76.9 
20.7 50.9 
真透部000篠篠日大宮
予等の症例中，パロチン， V. Dの併用にてイオ
ン積がなかなか上昇せず且つレ線的治癒の遅延した
大0，日 O部例は，共K頑固な低 Ca血症の存続が
原因であると考えられた為， Ca 吸収i血清 Ca上昇
作用に優れた A.T. 10を用いて著効を見Tこ。かか
る際に対しての A.T. 10の使用は有意義と考えら
れる。
第2項パロチン使用の意義に就て
佐々木(60)は先に第 56回日本小児科学会総会に於
て，パロチンが骨塩沈着を促進する作用のある事を
報告し， V.Dの無効なりし本症の 1例民対し V.D 
とパロチンの併用投与が極めτ奏効せる事を述べ，
更に実験的伺偉病白鼠lと於ける治療効果を Ca45，p32， 
535等を用いて比較し，V. D・パロチン投与群がV. 
D単独投与群よりも蓬かに優れた効果を呈する事
を，夫等のアイソトープの骨端部移行量の増加を以
って説明し〈3〉(613，佐藤正日2)は組織所見より証明したo 
t 本症に対するパロチン併用療法は以上の根拠lζ基
くものであるが，実際に如何なる経過であったかを
吟味して見ょう。
レ線上著効叉は治癒の得られる迄に使用せる薬剤
量を見ると(表 12)，治癒の得られたる 3例に於て
は， V. D 総量 2， 160 万 ~7，440 万単位，パロチン総
量 150~420mg である。 V. D投与は総べてチョコ
ラ D 60万単位の注射を用いたが，之を 1日量lζ換
算すると，篠O姉 50万，同弟 20万，大016万単位 
l乙相等する。従来の諸家の使用量が 10~150 万単位
なる故予等の使用量は決して多い方ではない。 V.D
の使用量が多からず，而も早期lζ満足すべきレ線的
治癒の得られた事はパロチン併用に依るものではな
いかと考えられる。
表 12. レ線像上著効又は治癒に到る迄に使用せる薬剤量
著
V. D げ:it1IlhTι 間 l 
1合
V. D 
癒 
IParo叫A.T10 
篠O真 3 月 6500万(70万jtagl) 224mg 5 月 7440万(50万jtagl) 420mg 
篠O透 2月半 3240万(43万jt勾1) 130mg 7 月 4200万(20万jtagl) 230mg 
日O部 2 月 
大 。2月半 45mg 2160万(30万jtagl) 120mg 30cc 30cc 4月半 2160万(16万jtagl) 150mg 45cc 
宮 O 4月半 2580万く20万/泊gl) 460mg 45 cc 末
表 13. V. D; Parotin，A. T. l.uの作用比較
腸 ，民H主， 尿 
Ca 
吸収 
Ca¥/1着ilクエン
P 酸増量 P 排出
V. D 
Parotin 
A. T. 10 
Parathormon 
+ 
十
+ 
十
十
脱灰
十
十 
大量20十--40万 
十 
十
表 13は Albright-& Reifensteinの説(46)!(予等
の実験結果を加えた表である。 V.Dは向偉病治癒 
l乙必要なる各機転K対し有効ではあるが，大量使用
に際してのP再吸収を抑制して尿中へのP排世を増
加せしむる事は本症には不都合であり，此の点局所
因子たる骨塩沈着，クエン酸増加に強い効果を有す
るパロチンの併用が有効な理由であろうと思う。
第 2節 再発に就て
本症が V.D欠乏性向偉病と異り再発するであろ
う事は，その病理機序の面よりして当然、考えられる
事である。然、し乍ら従来の文献にはその明確なる記
載が少く，僅かに 5woboda(5)が治療中止後一般に 
4週間でレ線的改悪の徴が認められると述べている
に過ぎない。彼は此の為， V. D治療量を，早急に
治癒lζ赴かせる為の Anfangsdosis (1 日 40~80
万単位:数カ月 ~10 数カ月〉とそれ以後の Erhal­
tungsdosis (4 万 ~40 万単位，通常 Anfangsdosis
の半分以下)とに分け，成長停止迄半恒久的民治療
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すべきであると述べた。
Pによれば，血清(25)1. Fraseret a叉 2.'5mg値を 
jdl以上K保つ程度の持続療法が v.D中毒症を防
ぎ且つ悪化を防止する為に好都合であると云う。
予等も再発及び V Dの維持量に関し考察を試みる 
たので此処に述べよう。
全治より再発l乙至る迄の経過を見ると，表 14の
如く， 9月半市1年で血清 Caの低下又は Ptの上昇
が現われ，同時にレ線的脱灰の傾向を示し，更に 1
年 ~1 年 3 月で血清P の低下も加わってレ線的にも
完全K再発の状態になる。即ち Swoboda仰の夫氏
比すればより長期間，即ち 1年内外にて再発すると
いえる。
表 14. レ線像に於ける全治より再発迄の期間 
[p民 ↑一t
τ而らば最低限の治療に 治癒効果を維持するには
15如何なる持続療法を行うべきであろうか。表 は 
種々の治療と効果の維持との関係を示したものであ 
V.DA. T. 10 3ml 1 2半月に の服用， 日 万単位
A.T. 10 2 5mlの内服は無効であり， 日IL. の投与1.
一日一
脱灰傾向|再 発
期 間|血清変化l 間|血雌清変化
篠O真[1 年 Pt↑ 日干
期
3YJ下示瓦 
篠O透 110 月、 1Ca ↓ 11年 3月 1Ca ↓ 
大 o 1 9月半 1Ca ↓ 11 年 15al 
但し血清変化はレ線的全治時の
夫れに比しての変化とす。
勤薬一
、'と守 
一 
f治持一日日一一，全維工川一←←昨
圃 』  
! 3
一
る。 
は効果を維持せしめ得る。 V.D 60 万単位 1 週~10
日に 1回の注射は効果を維持し，或は更に一層の改
善の効果を挙げる事が出来た。叉此の量I乙て中毒症
を生じた者は 1例もなかった。
未だ例数も少く確言出来る段階ではないが， V. D 
60万 1週---10日記 1回の注射が維持療法として最
も優れている様K思われる。 
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第 6章総 括 
V.D抵抗性向健病 16例を FanconiIL.習って， 
1)高燐血症性腎性拘偉病， 2)DebrふdeToni-
Fanconi症候群， 3)燐尿崩症， 4)Lightwood~ 
Albright型腎性アチドージスの 4型K分類し，内 
8例と最も多きを占める燐尿崩症に就き次の結果を
得?こ。 
1) 性別発生頻度，地域別発生分布等 l乙差なき
も， 37.5% IL_家族例を有するものあり，家族的発生
傾向が濃厚なるを知った。 
2) 血清P値は平均 3.2mgjdl，範囲 2.1.，4.2mg 
jdlで， 2月聞に亘る V.D治療後の 1例を除く全例
が異常低値を示し，血清 Pt値は平均 21.9S. J:R. 
U.，範囲 17.0~32.0 S.]. R. U.で全例高かったが，
血清 Ca値は平均 8.83mgjdl，範囲 5.1....，1l.7mgjdl
で" 8例中 3例が低値， 5例は阻正常値であつた
静脈血 COα2量は測定せる 5例の平均必仏.8v叫1%∞ 叫O
で全例正常値を示し，血清クエン酸値は 6例で平均 
1.41 mgfdlで，内 5例が異常低値を示した。 
3) 尿は総て弱酸性，蛋白は 1例を除き陰性，糖
は全例陰性で，尿中P排世量は通常増加せるィも， Ca 
排世量が減少する為，，Sulkowitch試験は全例陰性，
測定せる 5例の尿 PjCa比は平均 20.1，範囲 4.0.，

37.7で増加を示した。尿中アミノ酸排世量ほ 4例中
1例が増加， 3例は正常であった。
4) 腎機能中，濃縮能は全例正常であったが，ク 
リアランス試験を施行せる 4例に於では，撰択的P
クリアランスの増加(平均 27.61ccjrhin;範囲 13，32
.，46.37ccjmin)，P再吸収率の減少(平均 72:2%，
範囲 34.4..，86.6%)が証明され，予等の症例K於て
も腎尿細管起始部氏於ける燐再吸収障害が重要なる
病因を構成すると考えられた。
5) Swobodaの提唱せる赤血球溶解液 p32ラヂ 
オオートグラムを 6例に於て作製せるに， 4例が本
症に特有なる ATPくKteatinP04の像を示した。 
6) 本症に対し，従来莫大量の V.Dを使用して
尚充分なる効果が得られなかっ立が，予等はパロチ
ンの骨塩沈着促進作用を利用して V.D.(A.T. 10) 
週 一との併用療法を施行， 5例l乙治癒叉は略治を得?こ。
之等症例の薬剤使用量は V.D 2;160万_， 7，440万
単位，パロチン 150~420 mgで，治療期間は 4月半 
---7月であり， V. D量を 1日当りに換算すると 16
万"-'50万単位で，従来の諸家の報告に比し V.D 
L 凌↓ 使用量が少く，而も早期の効果が得られているが，
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之は;-<;ロチン併用に依る影響と考えられた。猶 A. 
T.10は頑固なる低 Ca血症の為， V. D・パロチン
併用にも拘らずイオン積が上昇せず，治療効果の挙
がらぬ症例Iζ対して使用， 3者併用療法とするのが
有効と思われた。 
7) 治癒の得られた 3例は，何れも治療中止後 1
年 ~1 年 3 月にてレ線的再発を見 fこ。治癒効果を維 
持せしめる為発育期を通じて投与すべき V.Dの維 
持量としては， V. D 60 万単位 7~10 日比 1 回の注
射が有効なるを知った。
稿を終るにのぞみ，終始御懇篤なる御指導と
御校聞を賜わった思師佐々木教授に深甚なる感
心より謝意を表する。
支 献 
1) Fanconi，G.: Verh. Dtsch. Ges. inn. Med.， 
62，423，1951. 
2)佐々木(哲): ホルモンと臨床， 6，11，1958. 
3)佐々 木(哲)・等: 日小児会誌， 61，862，1957. 
4) Albright，F.，Butler，A. M.，& Bloomberg， 
Am. J. Dis. Childr.，54，529，1937.E.: 
Die genuine V. D-resistente rv.:，、5) Swoboda 
Rachitis，1956. 
6) Tobler，R.，Prader，A. u. Taillard，W.: 
Helvet. paediat. -acta，Ser.C.，11，209，1956. 
，122，Chem. 1.J. BioSkersky:&7) SoOOl 
665，1938. 
8) Yangburg &Yangburg: J. Lab. Clin. Med.， 
16，158，1930. 
9) Sinowara et al.: J. B. C.，132，921，1942. 
12) Natelson，Pincus，Lugovoy : J. Biol.Chem.， 
175，745，1948. 
13) Northrop: J. Gen. Physio 9， 1926.，7671.， 
14)金井(泉): 臨床検査法提要。 
15)金子(好):日進医学， 38，233，290，1951. 
16)岡田(安): 千葉医会誌， 31，636，1955. 
.Paed，HelvetW.:，-SwobodaW. u. ，17) Rupp
Acta，9，294，1954. 
18) Winberg，J.，Bergstrand，C. G.，Engfeldt， 
B.u. Zetterstrom，R.: Acta Paed. (Sto-
ckh.) 43，347，1954. 
19) Jampolis，M.，Londe，S.: J. A. M. A.，98， 
1637，1932. 
20) Lightwood，R. & Wood，J. I.: Proc. Roy. 
Soc. Med.，26，277，1933. 
21) Gill，A. M.: Arch. Dis. Chi1dh.，14，50， 
1939. 
22) Mitchell，R. N. & MitcheII，J. E.: Am. 
J. Dis. Child.，93，385，1957. 
23) Linneroth，K.，Hallgren，B.， Palmen，K. & 
Zetterstrom，R.: Acta Paed.，47，568，1958. 
24) Mc.Cune，D. J.: Am. J. Dis. Child.，63， 
1008，1942. 
謝を捧げると共に，種々御援助下さった中島助 
教授，望月博士，国立千葉病院医長森博士に衷
North 1.Ped. C B.:R.，Salter&D.，25) Fraser
Am.，May，417，1958. 
26)篠本: 千葉医会誌， 33，1320，1958. 

27)望月: 千葉医会誌， 35，357，1959. 

28)佐々木・望月: 小児科診療， 21，1085，1958. 

29)佐々木: 小児科学，第 4版。
 
30) Fanconi，G. u.羽Tallgren，A.: Lehrbuch d. 

Padiatrie，4 te Au自age，1956. 
31) Nelson，W. E.: Textbook of Pediatrics， 
6，Ed. 1956. 
32)松岡(伊): 千葉医会誌。 30，265，1956. 
33)山田(尚): 小児科臨床， 5，6，28，1952. 
35)阿部〈保): 児科誌， 50，185，1944. 
36) Harrison & Harrison: Nutr. Rev. 10，8， 
1952. 
37)佐藤(忠): 千葉医会誌， 33，825，1958. 
38) Albright，F.: J. Clin. endocr.& Met.，16， 
419，1956. 
1924.，746，371.，Uro、J.39) Sulkowitch: 
40) Pederson，H. E. & Mc. Carrol，A. R.: J. 
，61，Chem. 1.J. Bio
11)藤井(暢): 生化学実験法，定量篇。 
10) Van. Slyke: 523，1925. Bone Joint. Surg.，33-A，203，1951. 
41) Kajdi，L.: Am. J. Dis. Child.，68，352，1944. 
42) Winberg，J.，Bergstrand，C. G.，Engfeldt， 
B. & Zetterstrom，R.: Acta Paediat.，43， 
347，1954. 
43) Ham，A. W. & Lewis，M. D.: Brit. J. Exp. 
Path.，15，228，1934. 
44) Bauer，G. C. H.，Carlsson，A. & Lindquist， 
B.: Metabolism，5，573，1956. 
45) Fraser，D. et al.: Am. J. Dis. Child.，93， 
84，1958. 
46) Albright，F. & Reifenstein，E. G.: Para-
第 5号 佐藤:燐尿崩痘の臨床的研究 -2057ー 
thyroid Glands and metabolic bone disease， 

Baltimore，1950. 

47) Linder，G. C. & Vadas，D. G. M.: Lancet， 

2，1124，1931. 

48) Dent，C. E.: ]. Bone & Joint. Surg.，34， 

B，266，1952. 

49) Fanconi，G.: Arch. Dis. Childh.，29，1，1954. 

50) Moll，M. u. Schmidt，F.: Zschr. Kinderh.， 

80，469，1950. 

51) Wilkis，L.: Diag. Treat. Endocrin. Disord. 

in Childh. and Adolesc.，2，Ed. 1957. 

52)大和田: 児臨， 6，738，1953. 

53) Hagel，H.: Zschr.Kinderh.，82，153，1959. 

54) Harrison，H. E.: J. Clin. Invest.，20，47， 

1941. 

55) Mc. Cune : Brennemans Practice of Pedi-
atr.4，1952. 

56) Har:rison，H. E.: Pediatr.，14，285，1954. 

57) Bessau，G. u. Lohr，H.: Monatschr.Kin-
derh.，90，1，1942. 

58) Lussy，M.: Ann. Paediatr.，166，11，1946. 

59) Bakwin，H.，Bodansky，O. & Shorr，E.: 

Am. J. Dis，Child.，59，560，1940. 

60)佐々木(哲): 日児会誌， 57，594，1953. 

61)中島(博): 小児診療， 21，9，1958. 

62)佐藤(恒): 千葉医会誌， 31，1，1955. 

会之ト
ムH'~
-2058- 佐藤論文附図(1) 第35巻 
篠 O 真 O 子
1a. 治療前 
ν 0/' 
1c. 再 発 1d. 再治癒 
篠 O 透 
2a. 治療前 2b. 治 癒
2c. 再発
第 5号 佐藤論文附図 (JI) -2059ー
日 O 部 O 造 
3a. 治療前 3b. 略 Y台
宮 O 幸 O 
4a. 治療前 4b. 改 主主 
鵜 O 弘 O 
"' 
5.治療前 
-2060ー  佐藤論文附図(JI) 第35巻 
大 O 友 O 
6a. 治療前 6b. 治 癒
6c. 再発
稲 O 孟 吉 O 八 O 子 
7. 治療前 8. 治療前
